СЛУЧАЙ ПЕРВИЧНОЙ ПРОГРЕССИРУЮЩЕЙ АФАЗИИ by Natalya Shuleshova V. et al.
61
В помощь практическому врачу / Practical guidelines
УЧЕНЫЕ  ЗАПИСКИ  СПбГМУ им. акад. И. П. ПАВЛОВА
The Scientific Notes of Pavlov University
journal homepage: www.scinotes.ru
ВВЕДЕНИЕ
Первичная прогрессирующая афазия (ППА) – 
это клинический синдром, характеризующийся по-
степенным, начинающимся исподволь развитием 
речевых нарушений, которые часто начинаются 
с расстройств моторной части речи и неуклонно 
прогрессируют в течение 2 и более лет, приводя к 
полному распаду речевых навыков. Хотя дополни-
тельно когнитивные нарушения могут присоеди-
няться позже, но дефицит ограничивается, главным 
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Резюме
Описывается редкое наблюдение за пациентом с вероятной трансмиссивной энцефалопатией (болезнью Крейтц-
фельд – Якоба), у которого ведущей клинической чертой явились быстро прогрессирующие нарушения речи при 
сохранности двигательных и чувствительных функций. Диагноз болезни Крейтцфельд – Якоба был подтвержден 
клинической картиной с быстрым прогрессированием заболевания, нейровизуализацией (магнитно-резонансной 
томографией головного мозга в режимах FLAIR, DWI) и картиной электроэнцефалографии. Другие возможные при-
чины первичной прогрессирующей афазии были исключены.
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Summary
The article described the rare clinical case of the patient with probable transmissible encephalopathy (Creutzfeldt–
Jakob disease) in whom rapidly forming primary progressive aphasia was the herald clinical feature, and motor and sensory 
functions were preserved. Creutzfeldt–Jakob disease was diagnosed, and it was confirmed by clinical picture with fast 
progression of the disease, together with neurovisualization (brain magnetic resonance imaging, FLAIR and DWI options) 
and electroencephalography pattern. Other possible causes of primary progressive aphasia were excluded.
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образом, речью в течение, по крайней мере, 2 лет, 
чтобы отвечать критериям ППА. Морфологически 
определяются явления атрофии в корковых зонах, 
ответственных за речь. Выделяют 3 вида ППА: cо 
снижением плавности речи (неплавную), без сни-
жения плавности речи (семантическую деменцию) 
и логопеническую, в зависимости от преимущест-
венных зон атрофии и клинических проявлений 
[1, 2]. Так, ППА cо снижением плавности речи 
характеризуется апраксией речи и нарушением в 
обработке сложного синтаксиса, что связано с атро-
фией в нижней лобной и инсулярной области слева. 
Семантическая деменция характеризуется плавной 
речью и дефицитом семантической памяти, что свя-
зано с повреждением передней височной области. 
Для логопенической прогрессивной афазии харак-
терны медленная речь и нарушение синтаксическо-
го понимания и называния, что сопровождается 
атрофией в коре задних отделов височной доли и 
нижней теменной дольке левого полушария мозга 
[3]. Обычно ППА является предвестником развития 
нейродегенеративных заболеваний, таких как бо-
лезнь Альцгеймера, фронтотемпоральная деменция 
и др. [4–6]. При наследственной первичной афазии, 
передающейся по аутосомно-доминантному типу, в 
основе лежит мутация в гене GRN, расположенном 
на длинном плече хромосомы 17 (17q21.32), который 
кодирует белок гранулин. Его экспрессия выявлена 
в пирамидных клетках головного мозга и клетках 
Пуркинье [7]. Описаны лишь единичные случаи 
ППА при болезни Крейтцфельд – Якоба (БКЯ) 
[8–10]. Некоторыми авторами [11, 12] предлагает-
ся включить изменения на магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) в опции DWI как один из важных 
дифференциально-диагностических критериев ди-
агностики БКЯ. 
Цель исследования – улучшить диагностику бо-
лезни Крейтцфельд – Якоба, отметив возможность 
развития необычных клинических проявлений за-
болевания в виде речевых расстройств, напоми-
нающих первичную прогрессирующую афазию в 
дебюте заболевания. 
В описанном клиническом наблюдении паци-
енту проводили неврологический осмотр в дина-
мике, лабораторные исследования крови, мочи, 
цереброспинальной жидкости, исследование 
олиго клонального IgG и свободных легких цепей 
каппа и лямбда; электроэнцефалографию (ЭЭГ); 
магнитно-резонансную томографию головного 
мозга в динамике; кардиологическое обследова-
ние – электрокардиографию (ЭКГ), монитори-
рование ЭКГ, эхокардиографию (Эхо-КГ). 
КЛИНИЧЕСКОЕ  НАБЛЮДЕНИЕ
Пациент И., 79 лет, был госпитализирован в 
клинику в январе 2018 г. Сбор жалоб, анамне-
стических данных был возможен только со слов 
жены пациента и медицинской документации. При 
поступлении имели место жалобы на прогресси-
рующее нарушение речи (говорит мало, с трудом 
произносит только отдельные слова, простые зада-
ния выполняет, сложные задания выполняет после 
неоднократных повторений).
Из анамнеза болезни известно, что пациент дли-
тельно (более 20 лет) страдает гипертонической бо-
лезнью с максимальным артериальным давлением 
(АД) 220 и 110 мм рт. ст., обычное АД составляло 120 
и 80 мм рт. ст. С мая 2017 г. известно о персисти-
рующей форме фибрилляции-трепетании пред-
сердий (Ф-ТП). С очередным пароксизмом Ф-ТП 
в июне 2017 г. был госпитализирован в больницу 
им. И. И. Мечникова, где была успешно выполнена 
радиочастотная абляция (РЧА) Ф-ТП. При обследо-
вании, по данным Эхо-КГ, были выявлены дилата-
ция предсердий (левое – 50 мм, правое – 46 мм), 
концентрическая гипертрофия левого желудочка 
с сохраненной фракцией выброса (60 %), клапан-
ный аппарат без особенностей, давление в легоч-
ной артерии в норме, тромбов в полостях сердца 
нет. Пациент был выписан в удовлетворительном 
состоянии, пароксизмы Ф-ТП не рецидивировали, 
АД не повышалось, принимал Метопролол 100 мг в 
сутки, пероральные антикоагулянты (Риварокса-
бан 20 мг в сутки), Лозартан 50 мг в сутки.
Жена пациента считает, что неврологическое 
заболевание началось постепенно с 2017 г. по-
сле проведения радиочастотной абляции Ф-ТП. 
В октябре 2017 г. появились нарушения речи, 
преимущественно трудности в произношении 
слов (моторной части речи), которые неуклонно 
прогрессировали. Продолжал получать терапию: 
Метопролол, Ривароксабан, Лозартан. В ноябре 
2017 г. была выполнена МРТ головного мозга, при 
которой обнаружены множественные лакунарные 
очаги в обеих гемисферах мозга, а также электро-
нейромиография, при которой данных за денерва-
ционный процесс не получено. 
В декабре 2017 г. находился на стационарном 
лечении в неврологическом отделении Националь-
ного медицинского исследовательского центра 
им. В. А. Ал мазова, где был диагностирован цере-
бральный атеросклероз, атеросклероз брахиоце-
фальных артерий, дисциркуляторная энцефалопа-
тия II степени, последствия повторных острых на-
рушений мозгового кровообращения (ОНМК) по 
ишемическому типу (кардиоэмболического генеза) 
неизвестной давности в виде кистозно-глиозных из-
менений в бассейнах обеих средних мозговых ар-
терий. Сопутствующий диагноз: «Гипертоническая 
болезнь III стадии, риск сердечно-сосудистых ослож-
нений 4, РЧА Ф-ТП от июня 2017 г., дислипидемия». 
При поступлении в Центр им. В. А. Алмазова пациент 
предъявлял жалобы на нарушение речи: трудно вы-
говаривать слова, подобрать слова, сформулировать 
мысль. При неврологическом осмотре выявлялась 
умеренная сенсомоторная афазия с преобладанием 
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моторной; снижение конвергенции глазных яблок; 
сглаженность левой носогубной складки; дизартрия; 
симптом Маринеску – Радовичи справа; пирамид-
ная недостаточность в правой ноге; легкая неустой-
чивость в позе Ромберга. Пациент осмотрен лого-
педом, заключение: «Сенсомоторная афазия (аку-
стико-мнестическая и моторная) с преобладанием 
моторного компонента; элементы дизартрии».
Далее были приведены данные исследований, 
выполненных в Центре им. В. А. Алмазова. Лабора-
торные исследования патологических изменений 
не обнаружили.
МРТ головного мозга выявляла картину, кото-
рая могла соответствовать ишемическим измене-
ниям в теменных, затылочной и левой височной 
долях; очагов глиоза в лобных и теменных долях 
как проявление микроангиопатии, расширения 
субарахноидального пространства по конвекси-
тальной поверхности лобных и теменных долей 
заместительного характера.
Мониторирование ЭКГ: в течение всего време-
ни наблюдения регистрировался синусовый ритм с 
частотой 46–90 в минуту, были зарегистрированы 
одиночные наджелудочковые (всего 421) и желу-
дочковые (всего 13) экстрасистолы.
Эхо-КГ выявила дилатацию левого и правого 
предсердий; легкую концентрическую гипертро-
фию левого желудочка; гипокинезию миокарда 
срединных и базальных боковых сегментов левого 
желудочка; диастолическую дисфункцию левого 
желудочка; митральную и трикуспидальную регур-
гитацию 1-й степени; легкое повышение давления 
в легочной артерии.
Дуплексное сканирование брахиоцефальных 
артерий показало наличие атеросклеротического 
поражения с гемодинамически незначимыми сте-
нозами; патологические изменения интракрани-
альных сосудов мозга отсутствовали.
ЭЭГ обнаружила умеренные диффузные из-
менения биоэлектрической активности головно-
го мозга с дисфункцией подкорковых структур в 
левой теменно-височной области; специфической 
эпилептической активности выявлено не было.
Проводилось медикаментозное (начат прием 
Акатинола мемантина), физиотерапевтическое 
лечение, рефлексотерапия, галотерапия (соляная 
пещера), занятия с логопедом.
Несмотря на проводимую терапию, наруше-
ния речи продолжали прогрессировать. В янва-
ре 2018 г., при амбулаторном осмотре невролога, 
была выявлена грубая сенсомоторная афазия, что 
было подтверждено консультацией логопеда-афа-
зиолога, гипорефлексия глубоких рефлексов при 
отсутствии парезов и чувствительных нарушений, 
легкая смешанная атаксия в позе Ромберга.
15 января 2018 г. амбулаторно была выполнена 
спиральная компьютерно-томографическая (СКТ) 
ангиография сосудов мозга, заключение: «Без зна-
чимых изменений (имеются умеренные септальные 
изгибы позвоночных артерий в V1 сегменте; атеро-
склеротический стеноз общих сонных артерий 
бляшками до 39 % по площади; кальцинированные 
гемодинамически незначимые бляшки в интракра-
ниальных отделах внутренних сонных артерий)».
Пациент был проконсультирован в Националь-
ном медицинском исследовательском центре пси-
хиатрии и неврологии им. В. М. Бехтерева, диаг-
ностирован атеросклероз церебральных артерий, 
дисциркуляторная энцефалопатия III степени. 
Кардиальная терапия и прием Акатинола меман-
тина были продолжены.
В конце января 2018 г. пациент для обследования 
был госпитализирован в кардиологическое отделе-
ние СПбГБУЗ «Городская многопрофильная больни-
ца № 2». Сбор анамнеза затруднен из-за выражен-
ных речевых расстройств. Со слов жены, пациента 
беспокоила шаткость походки, головокружение, 
прогрессирующая потеря памяти и речи. Жена па-
циента отмечает неуклонное быстрое прогрессиро-
вание речевых расстройств, особенно за последние 
2–3 недели (пациент практически ничего не гово-
рит, плохо понимает обращенную речь), возникают 
приступы немотивированной агрессии, по-видимо-
му, из-за непонимания; появились непроизвольные 
движения флексорного характера в правой руке.
Анамнез жизни. Сопутствующие заболевания: 
доброкачественная гиперплазия предстательной 
железы, ТУР от 2008 г.; хронический геморрой. На-
следственность отягощена со стороны матери по ги-
пертонической болезни, раку щитовидной железы; 
со стороны отца – по раку крови. Вредные привыч-
ки: курил до 2000 г., стаж более 20 лет. Социальный 
статус: пенсионер, инвалид II группы. Профессия: 
окончил Политехнический институт, являлся спе-
циалистом и экспертом по конденсаторостроению. 
Работал на заводе начальником цеха, начальником 
отдела, затем преподавал «Электротехнику».
Объективные данные: состояние удовлетвори-
тельное, сознание ясное, конституция гиперстени-
ческая, удовлетворительного питания (вес – 87 кг, 
рост – 176 см). Кожные покровы и видимые слизи-
стые без изменений. Пульс ритмичный, 70 ударов 
в минуту, АД слева – 180 и 100 мм рт. ст., спра-
ва – 160 и 90 мм рт. ст. Тоны сердца приглушены, 
акцент II тона на аорте. Нежный систолический 
шум в точке Боткина. Над легкими везикулярное 
дыхание, хрипов нет. Печень выступает из-под 
края реберной дуги на 1,0 см, край ее ровный, без-
болезненный. В остальном – без особенностей.
Неврологический осмотр: грубые речевые 
и высшие мозговые нарушения, включая чтение 
и письмо, без парезов, расстройств чувствитель-
ности и координации.
На основании клинической картины, выполнен-
ных ранее исследований возникло предположение 
о первичной прогрессирующей афазии с быстрым 
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развитием на фоне церебрального атеросклероза 
и гипертонической болезни. В дифференциаль-
но-диагностический ряд также были включены 
нейроинфекция и фронтотемпоральная деменция.
В терапию были внесены изменения и допол-
нения: Метопролол заменен Бисопрололом, были 
добавлены антиоксиданты и Ривастигмин в дозе 
4,6 мг в сутки, прием Ривароксабана, Лозартана, 
Мемантина акатинола был продолжен.
В последующие дни жена пациента отметила, что 
пациент с трудом прочитал короткий текст, не пони-
мая смысла прочитанного, стал плохо читать окон-
чания слов. Также были выявлены следующие изме-
нения: больной часто без повода смеется; не всегда 
понимает простые фразы, не может объяснить, что 
он хочет; иногда повторяет одно и то же слово не-
сколько раз подряд. Было замечено, что пациент все 
время «трет» лицо, виски; возникают непроизволь-
ные движения в правой руке («трет» другую руку). 
Спит хорошо, в том числе по 2–3 раза днем.
При осмотре: на вопросы отвечает отдельными 
фразами: «Где-то был»; повторяет последнее ска-
занное или прочитанное слово. Не ориентируется в 
пространстве и времени. Не смог написать свое имя, 
попытался нарисовать по заданию часы (не указал 
цифры); понял задание нарисовать конденсатор по-
сле многократных повторений, изобразил непонят-
ную исчерченную геометрическую фигуру (рис. 1). 
Выявляется грубая сенсомоторная афазия. Ручку 
держит в руке правильно; самостоятельно одевает-
ся, моется, но «застревает» на движениях (эхопрак-
сия, эхолалия). Корковый парез взора влево, парез 
взора вверх; слабость конвергенции глазных яблок 
с двух сторон. Зрачки равны с сохранными реакци-
ями на свет, впечатление о сохранности полей зре-
ния. Глаза закрывает и открывает; показывает зубы 
(сглажена правая носогубная складка). При прось-
бе показать язык вновь оскаливает зубы. Девиация 
языка влево. Выявляется хоботковый рефлекс. Вы-
раженные симптомы по типу противо держания. 
Активные движения в конечностях сохранены. 
Глубокие рефлексы диффузно снижены; четких 
патологических рефлексов нет. Чувствительность 
и координацию движений не оценить. При ходьбе 
явной атаксии нет. 
Результаты лабораторных исследований. Кли-
нический анализ крови и общий анализ мочи – без 
особенностей. В биохимическом анализе крови не-
значительное повышение АСТ до 42 U/L (норма – 
до 35), остальные показатели в норме.
С диагностической целью была проведена люм-
бальная пункция. Осложнений манипуляции не 
было. При анализе цереброспинальной жидкости 
(ЦСЖ): ликвор прозрачный, бесцветный, белок – 
0,445 г/л (норма 0,2–0,3); цитоз – 4/3 клеток/ мкл 
(лимфоциты – 2 клетки/мкл, гистиоциты – 
2 клетки/мкл); хлор – 110 мМоль/л (норма – 98–
107 мМоль/л); глюкоза – 6,23 мМоль/л (норма – 
3,89–5,50 мМоль/л). Анализы ЦСЖ на вирусы 
простого герпеса 1-го, 2-го типов, вирус герпеса 6-го 
типа, цитомегаловирус, вирус Эпштейн – Барра, 
комплексное исследование клещевых инфекций; 
антитела IgG и IgM к клещевому энцефалиту; анти-
тела IgG и IgM к боррелиям отрицательные.
Результаты инструментальных исследований. 
МРТ головного мозга с контрастным усилением 
(рис. 2): в веществе больших полушарий выявляют-
ся множественные небольшие очаги паравентрику-
лярного лейкоареоза; на диффузионно-взвешенных 
изображениях (DWI) отмечено умеренное повыше-
ние интенсивности сигнала от коры обеих теменных 
долей, больше слева, а также левой лобной и височ-
ной долей на большом протяжении, без четких гра-
ниц зоны поражения (наиболее соответствует лами-
нарному некрозу коры); определяется выраженное 
неравномерное расширение субарахно идальных 
пространств по конвексу больших полушарий и, 
еще в бóльшей степени, по наружной поверхности 
гемисфер мозжечка; боковые желудочки умеренно 
расширены и асимметричны (правый меньше лево-
го). На постконтрастных томограммах очагов пато-
логического контрастирования в головном мозге не 
выявлено. Заключение: «МР-картина головного моз-
га с признаками распространенного ламинарного не-
кроза коры, преимущественно в теменных долях, в 
левой лобной и левой височной долях; выраженная 
смешанная, преимущественно наружная, замести-
тельная  гидроцефалия».
На электроэнцефалограмме (рис. 3) зарегистри-
рованы выраженные нарушения биоэлектриче-
ской активности мозга по органическому типу: по 
всему конвексу доминируют полиморфные (тета- 
и дельта-диапазонов) медленные волны. Акцент 
патологических проявлений то справа (особенно 
в височной области), то слева. Дисфункция ство-
ловых структур мозга средней степени выражен-
ности. Реакция на фотостимуляцию адекватная. 
Нагрузку гипервентиляцией провести не удалось 
из-за когнитивных нарушений. Специфическая 
эпилептическая активность отсутствует.
Рис. 1. Попытка написать имя «Станислав», ниже – 
 нарисовать часы (11 ч 30 мин), изобразить конденсатор
Fig. 1. An attempt to write his name «Станислав»  (Stanislav), 
below – to draw a clock (30 minutes past 11 a. m.),  
to draw a capacitor
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Рис. 2. МРТ головного мозга: а – аксиальная проекция; б – сагиттальная проекция, Т2 ВИ; в, г – аксиальная проек-
ция, FLAIR; д, е – аксиальная проекция, DWI. Пояснения даны в тексте
Fig. 2. Brain MRI: а – axial view, б – sagittal view, Т2 WI; в, г – axial view, FLAIR; д, е – axial view, DWI. Explanations in the text
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Мониторирование ЭКГ: за время мониториро-
вания регистрируется синусовый ритм со средней 
частотой 63 в минуту. Эктопическая активность 
представлена частыми одиночными, парными 
групповыми суправентрикулярными экстра-
систолами (всего 283), частыми полиморфными 
(5 морфологических типов) одиночными желудоч-
ковыми экстрасистолами (всего 39). Клинически 
значимых пауз более 2000 мс не зарегистрировано. 
Достоверных нарушений процессов реполяриза-
ции по ишемическому типу не выявлено.
Эхо-КГ: умеренное увеличение левого предсердия; 
концентрическая гипертрофия левого желудочка без 
обструкции выносящего тракта левого желудочка, 
митральная недостаточность 1-й степени, признаки 
атеросклероза аорты, легочная гипертензия 0–1-й 
степени. Тромбов в полостях сердца не выявлено.
Флюорографическое обследование грудной 
клетки: консолидированный перелом ребер 
 слева.
Ультразвуковое исследование органов брюш-
ной полости и почек: умеренная гепатомегалия, 
косвенные признаки дискинезии желчевыводя-
щих путей; диффузные изменения ткани подже-
лудочной железы; кисты обеих почек.
На фоне проводимой терапии (кардиальная, ан-
тиоксиданты, Ривастигмин – пластырь 4,6 мг в сут-
ки, Акатинол мемантин 30 мг в сутки) отмечалось 
кратко временное незначительное улучшение ког-
нитивных функций, однако через несколько дней 
вновь постепенно наступало ухудшение: пациент 
перестал разговаривать совсем, появились эпизо-
ды немотивированной агрессии и неадекватного 
поведения.
Рис. 3. ЭЭГ, фоновая активность. Пояснения даны в тексте
Fig. 3. EEG, background activity. Explanations in the text
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Через 1 месяц после выписки пациент скончал-
ся дома. Патолого-анатомическое исследование по 
желанию родственников не проводилось.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Ведущим проявлением болезни в данном случае 
явились признаки, напоминающие ППА: неуклон-
ное прогрессирование расстройств речи, начавши-
еся с дислексии и трудности в назывании предметов 
у пациента с сердечно-сосудистой патологией, что 
не укладывалось в последствия клинически неза-
фиксированных перенесенных ОНМК, которые 
были диагностированы по результатам МРТ го-
ловного мозга. Было очевидно быстрое неуклонное 
прогрессирование заболевания с развитием сенсо-
моторной, а затем и тотальной афазии, что, в ко-
нечном итоге, привело к летальному исходу. Таким 
образом, логопеническая форма ППА трансформи-
ровалась как в неплавную прогрессиру ющую афа-
зию, так и в семантическую деменцию с выражен-
ной диффузной атрофией мозга, особенно в задних 
его отделах. Весь процесс занял 4,5 месяца, что не 
укладывается в критерии ППА, где патология речи 
обычно развивается в течение 2 и более лет. Тяже-
лая сосудистая патология, онкология, паранеопла-
стический энцефалит и основные нейроинфекции 
были исключены. В то же время данные ЭЭГ и МРТ 
головного мозга в опции FLAIR и DWI соответство-
вали критериям диагностики БКЯ. Вероятную БКЯ 
у данного пациента подтвердили быстрый темп раз-
вития болезни и неблагоприятный исход.
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